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Revisión  de  la
literatura;
Caso  clínico
Resumen  Se  presenta  una  revisión  de  la  literatura  sobre  el  melanoma  nasomaxilar
acompan˜ada por  un  caso,  inicialmente  diagnosticado  por  clínica  como  pólipo  nasal.  Histoló-
gicamente,  la  lesión  era  poco  diferenciada  y  solo  a  través  del  estudio  de  inmunohistoquímica
se determinó  su  estirpe.  Mediante  tratamiento  quirúrgico  radical  se  eliminó  el  tumor,  sin  que  se
presentara recidiva  tumoral.  La  paciente  presentó  una  buena  calidad  de  vida  durante  16  meses
y falleció  posteriormente  tras  desarrollar  metástasis  a  cerebelo.
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Nasomaxillary  melanoma:  A  case  report  and  literature  review
Abstract  A  literature  review  is  presented  on  nasomaxillary  melanoma,  together  with  a  caseNasomaxillary;
Literature  review;
Case  report
report of  a  patient  initially  clinically  diagnosed  with  a  nasal  polyp.  Histologically,  the  lesion  was
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The  tumour  was  removed  by  radical  surgery.  There  was  no  recurrence,  with  the  patient  having
a good  quality  of  life  for  16  months,  but  died  after  developing  cerebellar  metastases.
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l  melanoma  primario  de  mucosas  presenta  una  incidencia
lobal  del  1.3%  y  de  estos  casos,  menos  del  5%  se  ubican
n  la  región  nasomaxilar1-3.  En  los  Estados  Unidos  (EUA)  se
iagnostica  melanoma  nasal  a  razón  de  0.3  por  millón  de
abitantes  y  en  senos  paranasales  0.2  por  millón4.  La  fre-
uencia  se  incrementa  con  la  edad,  dado  que  más  del  65%
e  estos  pacientes  son  mayores  de  60  an˜os.  No  se  han  iden-
iﬁcado  los  factores  de  riesgo  asociados  al  desarrollo  de
elanomas  de  las  mucosas,  aunque  la  exposición  ocupacio-
al  al  formaldehído  se  ha  sugerido  como  un  factor  de  riesgo
e  melanomas  mucosos  nasosinusales5.
Los  melanocitos  derivan  embriológicamente  de  la  cresta
eural  y  se  localizan  en  la  capa  basal  de  las  mucosas
ucal,  nasal,  ocular,  ótica,  gastrointestinal  y  genital,  así
omo  en  las  leptomeninges6.  Sin  embargo,  la  función  del
elanocito  en  las  mucosas  no  es  plenamente  compren-
ida,  aunque  se  cree  que  puede  formar  parte  del  sistema
nmunitario  involucrado  en  la  defensa  antimicrobiana  con
unciones  fagocíticas,  producción  de  citocinas  y  presenta-
ión  de  antígenos7.
Por  no  existir  un  sistema  de  estadiﬁcación  TNM  especi-
co  para  melanoma  mucoso  de  cabeza  y  cuello,  se  emplea
l  sistema  o  clasiﬁcación  de  Ballantyne,  la  cual  considera
stadio  I,  enfermedad  localizada  o  in  situ;  estadio  II  involu-
rando  nódulos  linfáticos  regionales,  y  estadio  III  metástasis
istante8.
En los  melanomas  nasomaxilares,  la  masa  tumoral,  la
bstrucción  nasal  y  la  epistaxis  son  los  datos  clínicos  más
recuentes,  aunque  cabe  sen˜alar  que  estos  datos  antecedie-
on  hasta  con  8  meses  el  diagnóstico  en  115  casos  reportados
or  el  Instituto  de  Patología  de  las  Fuerzas  Armadas  de  los
stados  Unidos9.  Este  tipo  de  tumor  se  presenta  como  una
asa  friable,  carnosa,  polipoide  y  no  pigmentada  hasta  en  el
5%  de  los  casos,  lo  cual  frecuentemente  ocasiona  un  diag-
óstico  inicial  erróneo  como  pólipo  nasal  ulcerado2,10.  En  la
ariz  se  presenta  en  la  pared  nasal  lateral,  en  los  cornetes
edio  e  inferior,  el  septum  nasal  y  el  vestíbulo,  y  puede
xtenderse  al  seno  maxilar11.
El  melanoma  oral  es  más  común  en  los  hombres  y
uede  desarrollarse  a  partir  de  un  nevo  melanocítico
reexistente12;  su  localización  más  frecuente  es  en  el  pala-
ar  duro  y  encía  superior13.  En  1995,  la  Western  Society  of
eachers  of  Oral  Pathology  acordó  que  los  melanomas  muco-
os  orales  primarios  fueran  considerados  en  forma  separada
e  los  melanomas  cutáneos  debido  a  su  comportamiento
aracterístico14.Desde  el  punto  de  vista  histológico,  Prasad  clasiﬁcó  el
elanoma  nasal  con  base  en  el  grado  de  invasión  tumoral  por
iveles:  1  in  situ,  2  invasivo  superﬁcial  y  3  invasivo  profundo,
ste  último,  obviamente,  el  de  peor  pronóstico.  También
n
e
de  identiﬁcaron  3  fenotipos  celulares:  plasmocitoide,  epi-
elioide  y  sarcomatoide  o  celular  fusiforme,  aunque  en
casiones  se  presentan  los  fenotipos  combinados2,15.  Los
umores  con  fenotipos  celulares  mixtos  son  los  más  agre-
ivos,  se  asocian  a una  elevada  prevalencia  de  invasión
ascular  y  metástasis16 y  el  30%  de  ellos  contiene  pigmento
itoplásmico17. La  proliferación  de  melanocitos  atípicos  se
bica  inicialmente  a  lo  largo  de  la  unión  entre  los  tejidos
pitelial  y  conectivo18. De  un  13  a un  25%  de  los  melano-
as  pueden  ser  amelánicos,  es  decir,  no  presentan  pigmento
itoplásmico  y  en  estos  casos  deben  considerarse  en  el  diag-
óstico  diferencial  el  linfoma,  el  carcinoma  indiferenciado,
l  ﬁbrosarcoma  y  el  tumor  maligno  de  la  vaina  del  nervio
eriférico,  todos  estos  por  tratarse  de  neoplasias  poco  dife-
enciadas  y  pleomórﬁcas19,20,  haciéndose  necesario  recurrir
 marcadores  de  inmunohistoquímica  para  esclarecer  la
stirpe  celular2,9,20.
El  comportamiento  clínico  del  melanoma  es
mpredecible21, a  menudo  presenta  inﬁltración  al  tejido
seo  en  el  momento  del  diagnóstico,  así  como  también
xistencia  de  metástasis22.
Las  opciones  de  tratamiento  dependerán  de  varios  facto-
es,  entre  ellos  la  diferenciación  de  la  lesión  y  el  grado  de
xtensión,  considerándose  como  primera  elección  el  trata-
iento  quirúrgico,  donde  los  márgenes  quirúrgicos  deben  de
er  amplios  con  1  a  2  cm  de  tejido  sano20.  Cuando  el  taman˜o
el  tumor  es  mayor  de  4  mm,  se  recomienda  un  margen
uirúrgico  hasta  de  3  cm6.
Se  ha  informado  una  supervivencia  del  15%  a  5  an˜os12,
on  un  periodo  de  supervivencia  de  2  a  22  meses,  incluso
on  tratamiento  con  quimioterapia,  radioterapia  e  inmuno-
erapia,  con  un  periodo  libre  de  enfermedad  de  entre  9.3
 14.4  meses22,23. Los  tumores  mayores  de  3  cm  se  asocian
 un  peor  pronóstico,  altos  índices  de  recurrencia  (69%)  y
asta  un  65%  de  mortalidad  directamente  relacionada  con
a  enfermedad9,  donde  entre  el  40  y  el  50%  de  los  pacientes
resentan  metástasis  pulmonares,  óseas,  hepáticas  y  en  el
istema  nervioso  central3.
resentación del caso
ujer  de  64  an˜os  de  edad,  sin  antecedentes  neoplásicos
amiliares,  con  diabetes  tipo  ii  de  un  an˜o  de  evolución  y  bajo
ratamiento  con  hipoglucemiantes  por  vía  oral;  casada,  con
 hijos,  peso  de  78  kg  y  talla  de  1.54  m.  Inició  su  padeci-
iento  con  epistaxis  súbita  e  intermitente  de  la  fosa  nasal
zquierda  en  octubre  del  2009.  Su  médico  familiar  diagnos-
icó  un  pólipo  nasal  que  abarcaba  el  90%  de  la  luz  de  la  fosa
asal  (ﬁg.  1  A-C).
El  servicio  de  Otorrinolaringología  practicó  una  biopsia,
ncontrando  tumor  nasal  dependiente  del  cornete  inferior,
e  aspecto  polipoide,  tanto  nasal  como  en  seno  maxilar.
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Figura  1  A)  TAC  inicial  previa  a  la  biopsia,  con  masa  tumoral
que ocupa  la  fosa  nasal  izquierda,  sin  sobrepasar  la  línea  media
y con  extensión  al  seno  maxilar  izquierdo.  B)  TAC  posterior  a
la biopsia  escisional  de  la  fosa  nasal  con  turbinectomía;  fosa
nasal  izquierda  libre,  cornete  izquierdo  ausente,  tumoración






























(ocupa el  seno  maxilar,  sin  extensión  a  la  órbita  (ﬁgs.  B  y  C  son
previas  a  la  maxilectomía).
Se  resecó  solo  el  tumor  nasal  el  24  de  marzo  del  2010.  La
paciente  cursó  un  posoperatorio  sin  complicaciones.
El  estudio  histopatológico  reportó  neoplasia  maligna
poco  diferenciada,  pleomórﬁca  y  sin  evidencia  de  pigmento
melánico,  considerándose  el  diagnóstico  diferencial  entre
carcinoma  epidermoide  frente  a  linfoma  linfoblástico  y  se
sugirió  un  estudio  de  inmunohistoquímica  para  el  diagnóstico
categórico.  Se  practicaron  pruebas  de  anticuerpo  HMB-45
(Labvision)  (+++)  y  Melan-A  (A  103,  DAKO)  (++),  las  cuales
ambas  resultaron  positivas  y  se  estableció  el  diagnostico  de
melanoma  epitelioide  maligno  el  12  de  mayo  del  2010.
Se  programó  la  cirugía  y,  previamente  a  la  resección  qui-
rúrgica,  se  conﬁrmó  clínicamente  que  no  existían  datos  de
actividad  tumoral  en  la  nariz,  la  cavidad  bucal  ni  la  cara,
como  tampoco  existían  ganglios  cervicales  palpables,  consi-
derándose  sin  compromiso  ganglionar  (ﬁg.  2).
Los  servicios  de  Oncología  Quirúrgica  y  Cirugía  Maxi-
lofacial,  bajo  anestesia  general,  llevaron  a  cabo  una
maxilectomía  total  izquierda  el  25  de  mayo  del  2010  (ﬁg.  3).
En  el  procedimiento  se  identiﬁcó  mucosa  del  seno  maxilar
t
ligura  2  Imagen  facial  prequirúrgica  (antes  de  la  maxilecto-
ía).
ngrosada  e  irregular;  paladar,  vómer  y nasofaringe  sin  acti-
idad  tumoral.  Se  conservó  el  paladar  blando  y  el  piso  de  la
rbita  por  ausencia  de  tumor.
La  paciente  presentó  sangrado  del  defecto  cavitario  2  h
ras  la  cirugía,  el  cual  fue  controlado  por  compresión  directa
ediante  gasas  sin  mayores  complicaciones.  Cursó  un  poso-
eratorio  regular  y  fue  egresada  del  hospital  el  tercer  día
osquirúrgico,  presentando  fenómeno  de  Bell  maniﬁesto  por
iscreta  neuropraxia  de  la  rama  cigomática  del  nervio  facial
 blefaroedema,  los  cuales  se  resolvieron  en  forma  espon-
ánea.
Se  realizó  estudio  histopatológico  de  la  pieza  quirúrgica,
ncontrándose  microscópicamente  proliferación  neoplásica
on  patrón  sólido  de  inﬁltración,  compuesta  por  elementos
elulares  de  abundante  citoplasma  eosinóﬁlo,  granular  y  con
resencia  de  pigmento  de  aspecto  melánico  en  múltiples
ocos.  Los  núcleos  presentaron  pleomorﬁsmo  moderado  y
ucléolo  eosinóﬁlo  prominente  (ﬁg.  4).
La  paciente  evolucionó  satisfactoriamente,  con  cicatri-
ación  adecuada  y  sin  datos  clínicos  de  recidiva  tumoral
ﬁg.  5).
Se  inició  quimioterapia  con  dacarbacina,  de  la  cual  solo
e  administraron  3  de  6  ciclos,  suspendiéndose  por  la  apa-
ición  de  toxicidad  gastrointestinal  el  18  de  noviembre  del
010.  No  se  administró  radioterapia  complementaria.
La  paciente  permaneció  asintomática  por  16  meses  tras
a  maxilectomía,  sin  que  se  registraran  datos  de  recidiva  o
ctividad  tumoral  metastásica.
Sin  embargo,  el  19  de  septiembre  del  2011  presentó
areo,  náuseas,  cefalea  confusional,  vértigo,  disartria,
ómito  de  contenido  gástrico  e  irritabilidad,  sin  focalización
i  datos  meníngeos  y  cuello  sin  adenopatías.  La  tomografía
raneal  mostró  una  lesión  metastásica  cerebelosa  derecha
ﬁg.  6).Ante  la  situación,  se  estableció  un  tratamiento  con  radio-
erapia  paliativa  con  30  Gy  por  6  MV  a cráneo  con  2  campos
aterales.  El  21  de  octubre  se  agregaron  vómitos,  hemoptisis
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Figura  3  Transquirúrgico  y  pieza  quirúrgica.  A)  Lecho  quirúrgico  posterior  a  la  resección.  B)  Pieza  quirúrgica  con  tumoración
hiperpigmentada  en  la  pared  nasal  externa.
Figura  4  Histopatología.  A)  Proliferación  neoplásica,  irregularidad  de  la  membrana  nuclear  con  cromatina  desplazada  a  la  peri-
feria, nucléolo  eosinóﬁlo  prominente.  Se  observa  en  el  citoplasma  pigmento  melánico  (ﬂechas).  B)  Mitosis  atípicas  abundantes





cFigura  5  Imágenes  c parestesia  de  miembros  pélvicos  inferiores  a  los  síntomas.
l  3  de  noviembre  presentó  hemiparesia  derecha,  sin  datos
e  cráneo  hipertensivo  ni  cefalea.  El  18  de  noviembre  con-




das:  facial  e  intraoral.a  aparición  de  la  metástasis  en  el  sistema  nervioso  central
a  paciente  falleció  el  9  de  enero  del  2012,  a  27  meses  del
nicio  de  sus  síntomas  y  a  20  meses  del  diagnóstico  deﬁnitivo
e  melanoma.






































cFigura  6  TAC  con  metástasis  cerebelosa.  TAC  16  meses  tras  la
facial. C)  Corte  con  lesión  tumoral  metastásica  en  el  lado  derec
Discusión
El  primer  reporte  de  un  melanoma  primario  de  mucosas  fue
publicado  en  1859  por  Weber24.  En  1885,  Lincoln  reporta  el
primer  melanoma  en  mucosas  de  cabeza  y  cuello25,  el  cual
constituye  una  neoplasia  de  baja  frecuencia,  pocas  veces
diagnosticado  en  la  mucosa  oral  o  nasal  y  cuya  etiología  es
incierta.
Clínicamente,  los  melanomas  pueden  presentar  un
aspecto  polipoide  «benigno» cuando  se  aparecen  en  regiones
nasales  y  paranasales,  enmascarando  la  verdadera  identidad
de  la  lesión,  como  en  el  caso  que  nos  ocupa.  Cuando  el  estu-
dio  histopatológico  de  la  biopsia  inicial  no  fue  concluyente,
hizo  necesario  el  estudio  por  inmunohistoquímica  a  ﬁn  de
establecer  un  diagnóstico  categórico.  Entre  los  diagnósti-
cos  diferenciales  del  melanoma  se  encuentran  el  linfoma,
el  carcinoma  indiferenciado,  el  ﬁbrosarcoma,  los  tumores
malignos  de  la  vaina  del  nervio  periférico  pigmentados,
el  neuroblastoma  olfatorio  y  el  carcinoma  sinonasal9,23,26.
Recientemente,  se  han  desarrollado  nuevos  anticuerpos  con
una  mayor  especiﬁcidad  para  el  diagnóstico  del  melanoma,
los  cuales  pueden  incluirse  en  un  panel  de  inmunohistoquí-
mica  que,  sobre  la  base  del  aspecto  histológico  de  la  lesión,
pueden  facilitar  el  diagnóstico  diferencial.
La  concurrencia  del  melanoma  en  la  fosa  nasal  y  el  seno
maxilar  puede  deberse  a  invasión  por  contigüidad,  la  cual,
cuando  se  presenta,  hace  más  difícil  el  tratamiento  quirúr-
gico  debido  a  que  la  lesión  tumoral  llega  a  tener  grandes
dimensiones  que  diﬁcultan  la  resección  total.  La  ubicación,
el  volumen  del  tumor  y  la  extensión  condicionan  un  peor
pronóstico27.  Los  melanomas  en  los  senos  paranasales,  y
especíﬁcamente  en  el  seno  maxilar,  tienen  mal  pronóstico
a  corto  plazo,  reportándose  una  media  de  supervivencia  del
0%  a  5  an˜os25,28;  en  otros  reportes  es  inferior  al  15%12 y  en
39  casos  de  pacientes  con  tumores  nasomaxilares  solo  el  10%
se  encontraba  libre  de  enfermedad  y  el  74%  falleció  con  la
enfermedad9.
El  lapso  trascurrido  entre  el  diagnóstico  histopatoló-
gico  y  el  tratamiento  quirúrgico  radical  fue  de  13  días;  sin
embargo,  la  paciente  reﬁrió  el  inicio  de  sus  síntomas  en
octubre  del  an˜o  2009,  en  tanto  que  su  tratamiento  quirúrgico
radical  se  efectuó  en  mayo  del  2010:  7  meses  vitales,  des-
favorablemente  propiciados  primero  por  el  establecimiento
inicial  del  diagnóstico  clínico  de  un  pólipo  nasal  y  luego
C
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nilectomía.  A  y  B)  Cortes  tomográﬁcos  que  muestran  el  defecto
el  cerebelo.
or  el  retraso  en  el  diagnóstico  ﬁnal,  a  saber,  una  lesión
ue  involucraba  toda  la  fosa  nasal  izquierda  y  parte  del
eno  maxilar,  con  afectación  de  la  pared  nasal.  El  retraso
n  el  diagnóstico,  las  dimensiones  del  tumor  y  las  diﬁculta-
es  técnicas  para  la  resección  completa  del  tumor  primario
on  aspectos  identiﬁcados  como  factores  que  condicionan
n  mal  pronóstico9. Sin  embargo,  con  el  tratamiento  qui-
úrgico  radical  realizado,  la  paciente  permaneció  libre  de
nfermedad,  sin  presentar  recidiva  tumoral  local  ni  metás-
asis  regional  por  16  meses,  con  una  buena  calidad  de  vida.
esafortunadamente,  desarrolló  metástasis  cerebelosa,  sin
videncia  de  metástasis  pulmonares,  hepáticas  u  óseas,  las
uales  son  las  más  frecuentes,  reportándose  en  el  54,  el  35
 el  25%,  respectivamente9,28,29,  mientras  que  la  frecuencia
eportada  de  metástasis  en  el  sistema  nervioso  central  oscila
ntre  el  2  y  el  20%28. La  supervivencia  libre  de  enfermedad
eportada  va  de  9.3  a 14.4  meses22,23,  en  tanto  que  en  la
aciente  de  nuestro  caso  fue  de  16  meses;  en  ella,  desafor-
unadamente,  no  se  completó  la  administración  de  los  ciclos
ompletos  de  quimioterapia  sistémica  debido  al  desarrollo
e  toxicidad  gastrointestinal,  la  cual  obligó  la  suspensión  del
ratamiento  farmacológico,  aunque  Albino  reporta  solo  una
espuesta  parcial  del  20%  con  la  quimioterapia30 y  también
ue  la  radioterapia  postoperatoria  no  ha  mostrado  mejora
n  la  supervivencia  global31.
onclusión
emos  presentado  un  caso  de  melanoma  nasomaxilar,  tumor
oco  frecuente  que  se  diagnosticó  clínicamente  de  manera
nicial  como  un  pólipo  nasal  y  solo  mediante  inmunohisto-
uímica  se  determinó  la  estirpe  histológica.  Al  administrar
n  tratamiento  quirúrgico  radical  se  logró  la  eliminación
el  tumor,  sin  que  se  presentara  recidiva  local  tumoral  y
torgando  a  la  paciente  una  buena  calidad  de  vida  por
6  meses.  Desafortunadamente,  la  paciente  presentó
etástasis  a  distancia  en  el  sistema  nervioso  central  y  falle-
ió  4  meses  después.onﬂicto de intereses
os  autores  declaran  que  no  existen  relaciones  económicas


























e  intereses  que  pudieran  inﬂuir  o  haber  inﬂuido  en  la
reparación  y  realización  del  presente  manuscrito  para  su
ublicación.
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